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RESUMO

A acondroplasia ou doengca de Parrot € uma doenga de carater genético
autossdmico dominante que afeta a ossificagdo endocondral, considerada uma
das causas do nanismo. O objetivo deste artigo € realizar uma revisdo narrativa
de literatura para descrever as principais alteragcdes 6sseas em individuos com
doenca de Parrot. Utilizou-se as bases de dados Medline, SciELO e Lilacs para
pesquisa, empregando de forma combinada os descritores relacionados a
tematica. Como critério de inclusdo, decidiu-se selecionar publicacbes em
portugués e inglés. Foram excluidos os estudos sem relacdo ao tema. A
acondroplasia provocar diversas alteracbes, como baixa estatura com
desproporgao toracico-abdominal e dos membros, maos com dedos curtos e
grossos, nariz em sela, macrocefalia, bossa frontal proeminente, atraso no
desenvolvimento motor, contudo o desenvolvimento intelectual ndo &
comprometido. Possuem algumas alteragdes orofaciais como a hipoplasia do
terco médio da face, provocando: Hipoplasia maxilar e apinhamento dos dentes,
maloclusao, prognatia, mordida aberta, disturbios de ATM e algumas anomalias
dentarias taurodontia, microdontia, atraso de erupc¢éao; defeitos da fala. Individuos
acometidos pela doencga, apresentam diversos problemas psicossociais devido as
alteragdes fisicas supracitadas. A importancia do cirurgido-dentista estar
habilitado para diagnosticar a acondroplasia, reside nas implicagdes que essa
doengca submete os individuos por ela acometidos, o diagndstico eficiente
promove o controle/retardo da doenca e correcdo de possiveis sequelas em
tempo habil. Portanto, € necessario o conhecimento dessa mutagdo, suas
manifestacdes e os fatores restritivos, assim, os pacientes terdo um tratamento
assertivo.

Palavras-chave: Acondroplasia, Anormalidades Autossdmicas, Anormalidades
Dentarias, Diagnostico.
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ABSTRACT

Achondroplasia or Parrot's disease is an autosomal dominant genetic disease that
affects endochondral ossification, considered one of the causes of dwarfism. The
objective of this article is to carry out a narrative review of the literature to
describe the main bone changes in individuals with Parrot's disease. The
Mediline, SciELO and Lilacs databases were used for research, using the
descriptors related to the theme in a combined way. As an inclusion criterion, it
was decided to select publications in Portuguese and English. Studies unrelated
to the topic were excluded. Achondroplasia causes several changes, such as
short stature with thoracic-abdominal and limb disproportion, hands with short and
thick fingers, saddle nose, macrocephaly, prominent frontal boss, delay in motor
development, however intellectual development is not compromised. They have
some orofacial alterations such as hypoplasia of the middle third of the face,
causing: Maxillary hypoplasia and crowding of teeth, malocclusion, prognathia,
open bite, TMJ disorders and some dental anomalies taurodontia, microdontia,
delayed eruption; speech defects. Individuals affected by the disease have
several psychosocial problems due to the physical changes mentioned above.
The importance of the dentist to be able to diagnose achondroplasia, lies in the
implications that this disease submits to the individuals affected by it, the efficient
diagnosis promotes the control/delay of the disease and correction of possible
sequels in a timely manner. Therefore, it is necessary to know this mutation, its
manifestations and the restrictive factors, thus, patients will have an assertive
treatment.

Keywords: Achondroplasia, Autosome Abnormality, Tooth Abnormalities,
Diagnosis.

INTRODUGAO

Acondroplasia ¢ um tipo de nanismo mais comum na sociedade, que
também é conhecida cientificamente como doencga de Parrot, no qual acontece
uma maior caracteristica pelo crescimento anormal dos ossos de maneira geral,
havendo deformacdes mais pontuais no cranio, como macrocefalia, também uma
grande concentragdo no acumulo de liquido, alargamento da fonte, problemas na
cavidade oral, encurtamento dos membros. Essa anomalia ocorre durante a
fecundagao por uma mutacéao localizada na parte do brago curto que se encontra
no cromossomo quatro, esse gene € responsavel por codificar o receptor trés
(FGFR3), que € um disturbio autossébmico dominante. Em criangas
necessariamente na maioria dos casos, 0s pais ndo possuem essa caracteristica,
mas em casais que se tem essa doenga a probabilidade que seu filho venha ter é
de cinquenta por cento dos casos e em casais acima de quarenta e cinco anos

também aumentam as chances de que se ocorram (UEMURA, 2010).
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A incidéncia da doencga de Parrot estimada é 1:25.000 nascidos vivos e

sua prevaléncia é de 1-9:100.000, sendo considerada uma doenga genética rara.
Se um dos pais € portador de acondroplasia, o concepto tem 50% de chances de
desenvolver acondroplasia e se ambos o0s progenitores possuem a desordem
genética, além dos 50% de herdar a acondroplasia, ha 25% de chances de a
prole herdar ambos alelos mutados, gerando uma condigdo incompativel com a
vida (MAIA FILHO, 2022).

Quando se trata em nanismo, os problemas na face sdo de enorme
frequéncia, desde uma ponte nasal achatada até dentes apinhados ou
desalinhados e com aglomeragbes dentarias, podendo observar um atraso na
erupcao dental, o maxilar superior e inferior se torna desalinhado com o inferior,
sendo mais avangado que o superior, causando um espago aberto entre os
dentes. De maneira precoce se fazendo um tratamento, por volta dos cinco ou
seis anos de idade, é possivel conseguir uma enorme melhora na estética facial
e nao necessitando de um processo de cirurgia ortognatica, que é bem mais
invasivo que o tratamento precoce no qual melhora a parte psicossocial das
criangas e se tem um resultado mais agradavel, por ocorrer uma discrepancia

esquelética menor entre o maxilar superior e inferior (BOBER, 2013).

Segundo BOBER (2013) ele considera que o diagndstico pré-natal pode
ocorrer por acaso durante a ecografia pré-natal de rotina no terceiro trimestre. Em
gestagdes de alto risco ou quando a acondroplasia € suspeita depois de uma
ultrassonografia, o DNA fetal pode ser testado para uma mutagdo no gene
FGFR3 para confirmar o diagndstico. O diagnéstico genético pré-implantagao é

possivel em laboratorios especializados.

O objetivo deste artigo é realizar uma revisdo narrativa da literatura acerca
das manifestacdes 6sseas apresentadas por individuos com doenca de Parrot,
correlacionando com a odontologia e dando énfase as suas peculiaridades, tais

como faciais, dentarias e cranianas.

METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao narrativa da literatura que pretende-se aprofundar

sobre o tema estudado, buscando através de relatos clinicos, analises genéticas
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e coleta de dados, discutir as caracteristicas cranianas, faciais, dentarias e fisicas

de pessoas com acondroplasia, acompanhando de relatos que mostram as
dificuldades nas quais sofrem e convivem, desde dores que sdo causadas pela

ma formacao e esteticamente fora dos padrodes.

Tendo em vista esses fatores, foi realizada uma busca de publicacbes
indexadas nas bases de dados PubMed/Medline, ScieELO e Lilacs, utilizando de
forma combinada os seguintes descritores: “Acondroplasia”, “Anormalidades

Autossdmicas”, “Anormalidades Dentarias”, “Diagnostico”.

Como critérios de inclusdo, decidiu-se selecionar todas as categorias de
artigo, desde que tivesse os resumos e textos completos disponiveis para
analise, publicados em portugués e inglés. Como critério de exclusdo, os estudos
que nao possuiam relagdo com fatores buscados foram descartados.

Destaca-se que, por se tratar de um trabalho de revisdo narrativa da literatura,

ndo foi necessario a submissdo ao Comité de Etica e Pesquisa.
REVISAO DE LITERATURA
Histérico

Caffey (1957) e Johnston (1953), a acondroplasia é a sindrome que
apresenta registro mais antigo na historia, sendo retratada no Egito antigo, no
império Romano e no periodo da idade média e renascencga. A evidéncia mais
remota vem da Gra-Bretanha, onde foi encontrado um esqueleto acondroplasico
com mais de 7.000 anos, que pertencia a era neolitica. Também foram
encontrados, restos 6sseos de indios americanos acondroplasicos na Floérida, no
Alabama, EUA, com idade estimada de 2.000 a 3.000 anos (LIMA, 2019).

Ela possui varios aspectos fisicos andmalos, em CARDOSO et al., (2009)
estudou a presenca de modificagdes craniofaciais, relatando a microcefalia como
comumente observada, mas a ampla face pode estar recoberta pela bossa frontal
proeminente. Destacou a calota craniana volumosa com amplas suturas, a base
do cranio tendo as dimensdes diminuidas, depressao do dorso nasal que forma o
chamado “nariz em sela”, sela turcica normais e maxila com seu tamanho
diminuido, podendo ocorrer apinhamento dos dentes e mal oclusdo. Um dos

primeiros autores, a descrever as medidas observadas em anadlise do tragcado
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cefalométrico, concluindo que a mandibula possui um crescimento normal com

projecao relativa, ele também relatou que a idade 6ssea se encontra atrasada e
que a base craniana é encurtada em funcao da sinostose prematura dos o0ssos

esfendide e occipital.

Em relagdo a um caso clinico de uma crianca acondroplasica com 4 anos
e 6 meses de idade, CHIBA (1976) relataram, além dos problemas tipicos dessa
mutacao, foi observada alteragdes dentarias como taurodontia, ma formacéao
radicular, “dens invaginatus”, microdontia, agenesia dentaria e atraso no
desenvolvimento de alguns dentes. Pela analise realizada, provaram que a face
estava retrognatica, existindo grande crescimento vertical da mandibula. O dente
incisivo inferior encontrava-se em linguo versdo e os superiores em vestibulo
versao.
Com 403 criangas acondroplasicas, HORTON (1978) mostraram que, no
nascimento, a média para a circunferéncia craniana na acondroplasia € um
pouco superior a observada em criangas normais. Durante o primeiro ano de vida
essa media passa de pouco superior a bastante superior ao normal, em
decorréncia do intensivo crescimento do cranio, ocorrente nessa idade. Depois
dessa fase, persiste uma relagdo constante entre acondroplasicos e normais.
Relataram também que em todas as idades a circunferéncia craniana de

acondroplasicos masculinos € maior que a do sexo feminino.
Caracteristicas Orofaciais

A maioria dos acondroplasicos possuem algumas alteragdes orofaciais
como a hipoplasia do terco médio da face, provocando: Hipoplasia maxilar e
apinhamento dos dentes; Maloclusédo; Prognatia; Mordida aberta; Disturbios de
ATM e algumas anomalias dentarias Taurodontia; Microdontia; Atraso de
erupgao; Defeitos da fala (MUGAYAR,2000).

Foi visto que individuos acondroplasicos demonstram um protétipo facial
tipico designado pela calvaria volumosa, tumescéncia da bossa frontal,
hipoplasia branda do terco médio da face, abaixamento da ponte nasal e
prognatismo mandibular. A base do cranio particularmente a sua porgao
antecedente é subtraida e as vias aéreas eminentes sdo apertadas (RONNING;
MYLLARNIEMI; PERHEENTUPA; 1978).
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A calota craniana tal qual a origem € intramembranosa, e desigualmente

preenchida em relagdo ao cranio, de nucleo endocondral. Citaram como
manifestagdes bucais: surgimento dentario retardado, variagdo na forma dentaria,
maloclusdo consequente da hipoplasia maxilar e diastemas entre dentes
inferiores (TRAPNELL; BOWERMAN ,1973).

Ha uma afirmagdo que embora as aparéncias odontolégicas sejam
poucas, ainda ndo havia concretizada uma analise apropriada no quesito bucal
de acondroplasicos. Presenciou-se, em determinados casos, o incremento
deficiente da base do cranio, uma vez que a maxila comumente mostra-se
diminuida em toda espessura, € notorio o aparecimento de apinhamento dentario
e de gengivite crénica, podendo haver atraso na erupg¢ao dentaria (MCDONALD,
2001).

Descreveram que a cabeca dos acondroplasicos € mais volumosa, onde
apresenta uma medida braquiocefalica. A ponte nasal estd em abaixamento e
prognatismo mandibular € mais assiduo em pacientes adultos. O forame magno e
a base do cranio possuem pequenas dimensdes, enquanto que os 0ssos frontais,

parietais e occipitais estdo mais ressaltados (MUGAYAR, 2000).

Relatou também que os ossos da base do cranio se fundem
precocemente, ocasionando a redugao e estreitamento do forame magno, instrui-
se que a maxila aparece retraida em consequéncia dessa restricdo no
crescimento da base craniana, o que remete a prognatismo mandibular relativa e
mal oclusédo. O formato e o tamanho dos dentes sdo normais. A hidrocefalia &
caracterizada pelo bloqueio da passagem do liquido cefalorraquidiano no interior
da cavidade craniana nos ventriculos ou no espago subaracnoideo, que por sua
vez faz aumentar a pressao intracraniana sobre o cérebro podendo vim a causar
lesdes no tecido cerebral havendo aumento e inchago do cranio. Sua causa pode
estar relacionada com fatores genéticos (MUGAYAR, 2000).

A macrocefalia ocorre quando a cabeca do feto € desproporcional ao seu
tamanho normal, para o sexo e idade, a circunferéncia da calota craniana
normalmente varia (33-38,6cm), pode ser causada por anomalia genética,

congénitas. Cerca de 50% apresentam atraso do desenvolvimento psicomotor
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com grave incapacidade fisica, inteligéncia abaixo do normal, fontanelas
abauladas e tamanho anormal do cérebro (CARVALHO, 2009).

Nariz em sela € um tipo de deformidade que ocorre quando nao ha
estrutura suficiente do dorso nasal, causando uma aparéncia rebaixada na area.
A auséncia dessa estrutura representa uma questdo de estética que pode ser
corrigida com a cirurgia de rinoplastia, porém essa auséncia pode levar a

problemas respiratorios por comprometer essa via (FURLANI, 2016.).

Quando se trata da acondroplasia, varias caracteristicas sdo vistas em
individuos sem necessidade de exames propriamente ditos, apenas por uma
analise simples, principalmente problemas de classe Il quando o maxilar
superior e inferior estdo desalinhados e o maxilar inferior estd mais avangado que
o superior, fazendo relagdo com uma mordida aberta, ndo ocorre um encaixe de
forma devida, deixando um espacgo entre os dentes incisivos superiores e 0s
inferiores, uma ma-oclusdo nao é classificada como uma doenca, mas um mau
alinhamento dos dentes de maneira na qual se tocam de forma irregular
(AMANTEA, 2004).

O acesso ao diagnéstico precoce é de extrema importancia para qualquer
tipo de tratamento que seja adotado, havendo uma necessidade cirurgica ou nao,
desta forma, pretende-se melhorar o acesso aos testes genéticos em doengas
hereditarias e permitir um tratamento de facil adeséo para sociedade, no qual se
inclua um diagndstico breve e que se permita uma inclusédo social onde se
aconteca uma melhora na estética facial daqueles pacientes, conseguindo com
que haja menos discrepancia esquelética entre o maxilar superior e o inferior
(UEMURA, 2002).

A articulagado temporomandibular (ATM) € a unica na qual se encontra no
cranio e € movel, esse termo é utilizado para reunir um grupo de doengas que
acometem os musculos mastigatérios. O corpo humano é considerado o mais
complexo pelas razbes nas quais permitem movimentos de rotagédo e translagéo
devido a sua articulagdo do céndilo ser dupla, sao classificadas em musculares
nas quais relacionam-se com a musculatura estomatognatica e da DTM, que
possui etiologia multifatorial que esta relacionada com fatores estruturais,

neuromusculares, oclusais (perdas dentarias, desgaste dental, proteses mal
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adaptadas, caries, restauragdes inadequadas entre outras), psicoldgicos, habitos

funcionais e lesdes traumaticas ou degenerativas (DONNARUMMA, 2010).

No individuo com acondroplasia € predominante o crescimento em
espessura dos ossos, com diafises grosseiras, epifises rudes e fortes insergdes
musculares, havendo casos com fortes dores em movimentos simples, nos quais
o fato de apenas abertura e fechamento da boca causar enorme dor, estalos ou
até mesmo travando, além do deslocando da mandibula. Quando se tem uma
mudanca na oclusdo dentaria € um exemplo de fatores que séo aplicados em
uma piora por seu posicionamento ndo encaixar os dentes inferiores e superiores
de maneira correta, assim causando uma disfuncdo da ATM, sendo assim
encaminhado para um cirurgido dentista para aplicacdo de medidas que de
maneira consideravel reduzira, ja que n&o existe um unico tratamento para esse
quadro (ZAVANELLI, 2013).

Pacientes com acondroplasia apresentam uma caracteristica de
taurodontia que é uma alteragdo do corpo e da camara pulpar de um dente
multirradicular com deslocamento apical do soalho pulpar e da bifurcagcao das
raizes. Os dentes acometidos tendem a ser retangulares em seus formatos e
exibem camara pulpares aumentadas no sentido apicoclusal, a taurodontia sao
classificadas em hipotaurodontia que traz danos mais leves, mesotaurodontia
danos moderados e hipertaurodontia danos mais severos, podendo ser uni ou
bilateral e afetam com regularidade os dentes permanentes. Esse processo
geralmente demonstra um pacto de campo com o envolvimento de todos os
molares, havendo esse impacto, o primeiro molar € menor afetado com o
aumento da gravidade da lesdo notada nos segundos e terceiros molares na
devida ordem (NEVILLE, 2009).

O diagnéstico geralmente é feito através da radiografia (DARWAZEH,
1998). Pacientes com dentes tauroddnticos, na maioria das vezes n&o
apresentam qualquer intercorréncia ndo precisando de um tratamento especifico,
essa anomalia traz complicagdes, caso seja necessaria a extragao de um dente
acometido pois possui o terco apical aumentando de tamanho o tratamento
endoddntico, devido a deformacgao na estrutura da camara pulpar, o que remete a
uma dificuldade de maior grau em encontrar, instrumentar e obturar os condutos

radiculares (CARDOSO, 2009).
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A acondroplasia traz consigo alteragbes dentarias como, por exemplo,

microdontia (CHIBA, 1978). O tamanho dos dentes é alteravel entre géneros e as
diferentes etnias (NEVILLE, 2009).

Porém sé pode usar esse termo microdontia, quando os dentes sao
exageradamente menores que o normal essa anomalia dentaria pode ser
classificado em dois tipos, a microdontia difusa que sao dentes menor que o
normal e amplamente espagados nos arcos dentarios e outro tipo € a microdontia
isolada o dente incisivo lateral superior € o mais afetado e normalmente pode

atingir os terceiros molares (NEVILLE, 2009).

Anomalia microdontia quando esta associada a outras alteragcdes acabam
fazendo com que os dente ndo cumpram a suas fungdes de cortar e triturar os
alimentos causando assim o comprometimento das fungdes estomatognatica do
individuo, além de favorecer para uma estética defeituosa (SANTA MARIA; DE
OLIVEIRA; SCHULER-FACCINI, 2021).

Um diagnéstico precoce pode ajuda muito o paciente e auxilia o
profissional para que ele possa indicar qual o melhor tratamento podendo assim

restaura e fazer com os dentes desempenhem sua fungao.

DISCUSSAO

Esse artigo foi feito com base em achados da literatura, onde foram
encontrados estudos e pesquisas em diversos meios que fossem incluidos os
problemas dentarios, de maneira minuciosa a fim de acolher ao maximo de
informacdes nas quais sofrem o portador de acondroplasia, que se encaixa como
o tipo de nanismo no qual é o mais comum na sociedade, entdo pode-se

conhecer diversos problemas aos quais esses individuos passam.

Alguns pesquisadores tomaram conhecimento da maior presenga de
anomalias serem nas mulheres quando fazendo uma comparagdo ao sexo
masculino, afetados facialmente por problemas de ma formagdo do crénio e
também dos ossos da face. Varios estudos cientificos relatam as caracteristicas
craniofaciais dos individuos acometidos por acondroplasia. CARDOSO (2009)

relata algumas, elas sdo: macrocefalia, calota craniana volumosa, base do cranio
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com dimensdes reduzidas, forame magno com dimensdes menores, depressao

do dorso nasal, bossa frontal proeminente e vias aéreas estreitas.

A literatura relata que existe um atraso na erupcdo dentaria desses
pacientes, devido a falta de espaco no arco. A maioria dos autores destacam que
a maloclusao ¢é algo que sera frequentemente apresentado, devido a retrusao da
maxila e protrusdo da mandibula. De acordo com DUNBAR (1989), corrigir os
problemas ortoddnticos tipicos desses pacientes deve levar em conta o potencial

de crescimento.

Os autores além de destacar a importancia da descoberta durante a
gestacdo, eles enfatizam a radiografia e considerando-a como uma aliada
durante o diagnostico. FRADE (2013) coloca como principais achados na
acondroplasia: osso frontal proeminente com calvaria aumentada e base do
cranio pequena; coluna com diminuigdo progressiva no sentido descendente da
distancia interpedicular da regido dorsal até a lombar, ao contrario do que ocorre
fisiologicamente; pelve com os ossos iliacos arredondados e espinha sacrociatica

pequena e rebaixada.

Essa populacéo necessita de cuidados especiais que precisam ter maxima
atencdo e como dito nas pesquisas feitas, de forma precoce, na qual desde a
barriga da mae ja se deve diagnosticar a presenga de futuras reparagdes, essas
sendo na face muito importante, pois havendo uma ma formacéao, prejudica a
mordida, que acaba acarretando de dores e uma aparéncia nao agradavel, tanto
ao individuo como as demais pessoas podem olhar com estranheza, por nio
serem t&o citados nas reportagens e midias, ficando a mercé dos cuidados que

deveriam ser de facil acesso.

O cirurgido dentista tem enorme importancia, pois sera o profissional ao
qual mudara bastante sua estética facial e podera causar uma significante
melhora ou eliminacdo das possiveis dores que algumas complicacdes fisicas
poderiam causar, se criando um bom relacionamento ao qual o tratamento se faz
necessario, tornando-se um parceiro, ajudando desde opinides, eliminando até
pequenas dificuldades em fazer uma boa escovacgéao pela dificuldade encontrada
para eliminar lesées frequentes de caries que sdo causadas pela maneira em se

fazer a limpeza oral.
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De forma ainda inicial, aos poucos dias de vida, passando por tratamentos

que irao extinguir uma necessidade cirurgica, que € um meio mais invasivo e
método utilizado quando o tratamento convencional ndo funciona e ndo podem
ser eficazes, a idade é de extrema importancia para obter um bom resultado, pois
sendo iniciado com antecedéncia, a qualidade da resposta final sera ainda
melhor, infelizmente ndo chegam ao acesso a todos que precisam na idade certa,
geralmente com os relatos que foram apresentados, ja estdo na fase adulta,
quando se permite ao cidadao essa facilidade, por notar visivelmente alguns
estragos que foram sendo causados durante todo esse tempo ao qual ndo foram

feitos os tratamentos de forma precoce.
CONSIDERAGCOES FINAIS

A necessidade de um diagndstico precoce é de fundamental importancia
para que o paciente com essa mutagao possa viver de forma menos custosa,
caso isso nao aconteca pode acarretar em alteragdes irreversiveis. O trabalho de
um dentista é imprescindivel, pois os individuos acometidos pela acondroplasia
manifestam deformacdes craniofaciais e problemas de ossificagdes dentarias, € a
falta desse profissional pode ocasionar problemas mais severos, como

maloclusdo, inflamacéo auditiva e obstrugao de vias aéreas.
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